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RESUMO - Em 1907 EHRMANN descreveu dois tipos diferentes de livedo: um patolégico, o livedo racemoso, e um
“fisiolégico”, o livedo reticular. Ambos séo causados pela redugdo do fluxo sanguineo e pela redugéo da tenséo
de oxigénio no segmento da pele. E importante diferenciar clinicamente os dois tipos de livedo. O livedo racemoso
associa-se com doencas sistémicas como esclerodermia sistémica. E a manifestag@o dermatolégica mais comum da
sindrome do anticorpo antifosfolipideo. Relatamos o caso de uma paciente com livedo racemoso associado & escle-
rodermia cutdnea.

PALAVRAS-CHAVE - Doencas vasculares da pele; Esclerodermia; Livedo reticular.

LOCALIZED SCLERODERMA ASSOCIATED WITH LIVEDO
RACEMOSA - CASE REPORT

ABSTRACT - In 1907 EHRMANN described two types of livedo: a pathological, livedo racemosa, and a “physiologi-
cal”, livedo reticularis. Both are caused by the reduction of the blood flow and lowered oxygen tensions. It s important
to make difference between these two kinds of livedo by their clinical presentation. Livedo racemosa is associated to
systemic diseases as systemic scleroderma. Is the most common dermatologic manifestation in antiphospholipid syn-
drome. We report a case of a female patient presenting livedo racemosa associated to cutaneous scleroderma.
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INTRODUCAO

O livedo reticular apresenta-se com um padréo de
descoloracdo cianética, ou eritemato-ciandtica, que
assume um aspecto rendilhado. E um achado derma-
tolégico extremamente comum e usualmente resulta
de uma resposta vasoespdstica fisiolégica ao frio ou a
doencas sistémicas. E denominado livedo reticular quan-
do a trama retficulada ocorre de forma completa com
interligag@o nitida, que delimita infernamente dreas da
pele com aspecto normal, ou mesmo pdlidas. Quando
a trama reticulada nédo é constituida por linhas que con-
fluem e fecham é denominado de livedo racemoso (LR) o
qual, em geral, se acompanha de estados patolégicos'.

A esclerodermia cuténea em placas ou morfeia é
uma doenga autoimune que afeta o tecido conjuntivo,
cuja caracteristica consiste em espessamento cutdneo
ocasionado por aumento na sintese de glicossamino-
glicanos coldgeno, e outras substdncias produzidas
pelos fibroblastos®. Histologicamente caracteriza-se
por espessamento das fibras de colégeno e fibrose. O
acometimento predomina sobre a pele, no entanto hé
possibilidade de acometimento ocasional dos musculos
subjacentes®. NGo hé relagéo com a doenga se manifes-
tando em 6rgédos internos. A presenca de halo eritema-
tovioldceo (anel lilas) ao redor da lesé@o cuténea, denota
atividade da doenca. Pode ocorrer em qualquer idade,
porém é mais frequente em criangas e jovens, com pre-
disposicdo para o sexo feminino. Geralmente o curso
da doenca é autolimitado. Apés a formagéo de erite-
ma inicial, ocorre a formagdo de placa de coloragdo
amarelo-brancacenta, elevada ou deprimida, limitada
pelo anel lildés. Com a progressdo da infiltragéo cutd-
nea, surge atrofia com perda de faneros e glandulas
sebdceas e hiperpigmentacdo ou hipopigmentagéo®.

RELATO DE CASO

Paciente feminina, 44 anos, branca, procurou
atendimento por lesdes assintométicas na coxa. Re-
feria ter tido lesé@o de esclerodermia no passado apés
trauma na coxa aos 13 anos. H& cerca de 6 meses
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notou “manchas” na coxa e novas lesdes. Ao exame
foram observadas placas endurecidas e esbranquiga-
das na por¢do anterior da coxa E, e livedo racemoso
adjacente (Fig.s 1A e 1B). O exame histopatolégico
da drea pdlida central do livedo mostrou apenas leve
infiltrado mononuclear perivascular superficial e pro-
fundo, sem obstrucdo vascular por trombo ou outro
material. Os achados histopatolégicos da biépsia de
uma placa esclerodermiforme foi trama coldgena com
infiltrado mononuclear perivascular e perianexial su-
perficial e profundo (compativel com esclerodermia).
A paciente ndo apresentava fenémeno de Raynaud ou
outros sintomas. A dermatoscopia da regido periun-
gueal nGdo mostrou alteracdo de capilares. Os exa-
mes laboratoriais para investigacdo de vasculites e

zulll

Fig. 1A - Placas esbranquicadas e endurecidas & palpacdo
com halo violéceo e livedo racemoso adjacente.
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trombofilias foram normais. Foi prescrita pomada de
diproprionato de betametasona nas lesées de escle-
rodermia 2 vezes ao dia. Na reavaliag@o apés 1 més
persistiam os halos violdceos, demonstrando atividade
da doenga. A paciente optou por nédo utilizar medica-
mentos sistémicos (seria prescrito curso de corticoeste-
réide via oral).

DISCUSSAO

O LR é caracterizado por trama rendilhada eritema-
tociandtica incompleta ou seja que ndo conflui total-
mente'. Estd associado a diversas alteracdes sistémicas
como trombofilias, vasculites, doencas do tecido co-
nectivo, infeccdes, farmacodermias e neoplasias. No
primeiro grupo destacam-se a sindrome de Sneddon
(fenémenos trombéticos associado a alteragdes neu-
rolégicas) e a sindorme do anticorpo antifosfolipide®®.
Alguns autores afirmam que o LR estd sempre associa-
do a alguma patologia, ndo podendo ser idiopdtico’.

No caso da nossa paciente, a biépsia da drea pd-
lida central do livedo (recomenda-se bidpsia profunda

Fig. 1B - Detalhe do livedo racemoso em que a trama
reticulada ndo conflui completamente.
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desta drea®), foi apenas de discreto infilirado linfocitd-
rio, sem outras alteragdes caracteristicas de trombofi-
lias ou vasculites. A hipétese de que a trama violdcea
pudesse ser na verdade composta por diversos halos
violdceos das placas de esclerodermia e ndo um livedo
verdadeiro foi afastada pela palpacdo (as dreas pé-
lidas centrais ndo eram endurecidas) e pela biépsia,
gue néo mostrou fibrose.

No grupo das colagenoses, a esclerodermia sistémi-
ca é uma condigdo que pode estar associada ao livedo®.
Na esclerodermia, ndo se observa a evolucdo de for-
mas inicialmente cutdneas para as formas sistémicas.
No entanto, a lesdo cutdnea pode ser a leséo primdéria
de uma doenca sistémica pré-determinada, porém o
mais comum é que a leséo cutdnea surja concomitante-
mente ou apds alguma manifestagéo sistémica®. Sendo
assim, como hé& mais de 6 meses a paciente apresentou
apenas alteragdes cutéineas, o caso da nossa paciente
foi classificado como esclerodermia cuténea em pla-
cas associada a LR. Sabe-se que fenémenos vasculares
como fenémeno de Raynaud, cianose de extremidades
d exposicdo ao frio e livedo séo inespecificos, mas pre-
ditores de mau prognéstico na esclerodermia®.

CONCLUSAO

Relatamos o caso de uma paciente com escleroder-
mia cuténea localizada na coxa associada a LR adja-
cente. Embora sabidamente atrelado a outras doencas
autoimunes, este é o primeiro relato de associagéo do
LR a esclerodermia exclusivamente cutédnea. A investi-
gacdo ndo demonstrou a existéncia de outras doencas.
O seguimento desta paciente é importante j& que o LR
estd associado a doengas graves, podendo ser a pri-
meira manifestacdo das mesmas.
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